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Skleromiksodem tedavisinde sistemik steroidin hizli etkinligi
Rapid response to systemic steroids in the treatment of scleromxyedema
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Ozet

Skleromiksddem dermiste mudsin birikimi, fibrozis ve monoklonal gammopati ile karakterize nadir gorilen, kronik
seyirli, nedeni bilinmeyen bir hastaliktir. Diger deri musinozlarindan dermiste misin birikimi yanisira fibrozis
gbrulmesi, jeneralize papller ve sklerodermoid ertpsiyon, monoklonal gammopati varligi ve tiroid hastaliginin eglik
etmemesi ile ayrilir. Deri disinda diger organ sistemleri de tutulabilmektedir. Skleromiksddem tedavisi oldukga gui¢ bir
hastaliktir. Goriilme sikhgi nedeniyle bu hastaliktaki tedavi deneyimi olgu bildirileri ve serileri ile sinirlidir. Bu nedenle
burada sistemik kortikosteroid tedavisine dramatik yanit gésteren skleromiksédemli bir olgu sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Skleromiksédem, tedavi, metilprednizolon.

Summary

Scleromyxedema is a chronic, rare disease with an unknown etiology which is characterized by fibrosis and mucin
deposition in dermis and monoclonal gammopathy. Scleromyxedema is differentiated from the other cutaneous
mucinoses with the presence of mucin deposition with fibrosis, generalized papular and sclerodermoid eruption,
monoclonal gammopathy and with the absence of a tiroid disorder. The other organ systems may also be involved.
The treatment of the disease is particularly difficult. Because of the rarity of the disease, experience with the
treatment is limited to case reports and series. Therefore herein, a dramatic resolution of scleromyxedema with
systemic streoid treatment is presented.

Key words: Scleromyxedema, therapy, methylprednisolone.

Giris Tedavide en sik alkilleyici ajanlar, talidomid, ve/veya
sistemik  kortikosteroidler  kullaniimaktadir, ancak
lezyonlarin tedaviye direncgli seyrettigi bildiriimektedir
(1,2). Burada tipik skleromiksddem lezyonlari olan ve
lezyonlari sistemik steroid tedavisi sonrasi hizla gerileme
g0steren bir olgu sunulmaktadir.

Skleromiksddem dermiste mdisin birikimi, fibrozis ve
monoklonal gammopati ile karakterize nadir gorilen,
kronik seyirli bir hastaliktir. Diger deri musinozlarindan
dort tanisal bulgu ile ayriimaktadir. Bunlar: jeneralize
papuler ve sklerodermoid eriipsiyon, dermiste miusin
birikimi yanisira fibroblast proliferasyonu ve fibrozis  Qlgu Sunumu
gortlmesi, monoklonal gammopati, tiroid hastaliginin

eslik etmemesidir (1). Yetmis alti yasinda kadin hasta sirt, kol ve bacaklarda

yaygin, kirmizi  kabartilar ve deride sertlesme
sikayetleriyle poliklinigimize basvurdu. Tki yil 6nce
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kollarda  kiiglk  kabarikhklar  seklinde baslayan
lezyonlarinin birleserek yayillma gdsterdigi 6grenildi.
Dermatolojik muayenesinde her iki kolda, omuzda,
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ensede, sirtta ve femoral alanlarda, yer yer normal deri
alanlarinin izlendigi, diffiz, eritemli, palpasyonla sert
papullerden olusan, infiltre plaklar izlendi (Resim-1).

Resim 1: Sol omuz bdlgesinden govdeye, enseye yayilim
gosteren infiltre likenoid paplillerin  birlesmesiyle
olugmus plaklar.

Resim 2

: (a) Dermiste fibroblastlarda ve kollajende artis
(H&E,x40), (b) dermiste musin birikimi (Alcian
Blue, x100)

Lezyonlardan alinan biyopsi 6rnedinin histopatolojik
incelemesinde dermiste musin birikimi, fibroblastlarda ve
kollajende artis saptandi (Resim 2 a, b). Gastrointestinal,
pulmoner, kardiyak ve nérolojik agidan degerlendirilen
hastada patolojik bulguya rastlanmadi. Protein
elektroforezinde monoklonal gammopati ve serum
immunglobdlin (Ig) G diizeyinde ylkseklik saptanmasi
Uzerine yapllan kemik iligi biyopsisi normoseliler
bulundu. Kemik grafilerinde litik lezyona rastlanmadi.
Tedavide derideki sklerozuna yonelik olarak kolsisin
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(3x500 mg/giin) baslandi. Kolsisin tedavisinden
yararlanmadidi icin ilaci kesen hasta bir yil aradan sonra
deri lezyonlarindaki artisa bagh hareket kisithhgi, seste
kabalasma sikayetleri ile tekrar poliklinigimize bagvurdu.
Monoklonal gammopatisi devam eden olgunun
tekrarlanan kemik iligi biyopsisi normoselller saptandi.
Deri lezyonlarina y0Onelik olarak metilprednizolon
(0.8/mg/kg/giin dozunda, 48mg/giin) baglandi. Steroid
dozu haftada 8mg/giin duslldd. Yedinci haftanin
sonunda lezyonlarinda belirgin  silinme (Resim-3)
gorilen olguda steroid 4 mg/gin dozuna azaltildi.
Tedavisi bu dozda idame eden olgu halen remisyonda
seyretmektedir.

Resim 3: Tedavi 6ncesi (a) ve sonrasinda (b) ensedeki
lezyonlarin gérindmda.

Tartisma

Skleromiks6dem jeneralize papller ve skleroderma
benzeri erupsiyon ile karakterize, nadir gorilen bir

dermal kutandéz musinéz formudur (2). Kutanéz
musindzlerin  kabul gérmis net bir siniflamasi
bulunmamaktadir. Montgomery  ve Underwood

tarafindan yapilan siniflamada skleromiksdédem; liken
miks6dematozis (papller musinozis) bashgi altinda,
“‘jeneralize likenoid papdler erlpsiyon ile karakterize
skleromiksédem” adiyla, diger kutan6z musindz formlari
ile birlikte (ayn papullerden olusan form, Ilokalize-
jeneralize plak form ve Jdrtikeryal plak form) yer
almaktadir (3). Rongioletti ve Rebora tarafindan yapilan
ve son vyillarda oldukga kabul goérmis bir baska
siniflamada ise kutandz musin6z formlari
skleromiksédem (jeneralize papller ve sklerodermoid),
lokalize ve atipik formlar olarak tanimlanmistir (4).

Skleromiksddemde  klinik olarak yaygin, simetrik
dagihmda, sert paplller ve deride kalinlasma
goOrilmektedir. El dorsumu, 6n kol, ense, gdvde

proksimali, femoral alanlar en sik tutulan alanlardir. Yiz
tutulumunda fasiyal oluklarda belirginlesme izlenir.
Parmaklarda fleksiyon kisitliligi eslik edebilir. Ayirici
taniya giren hastaliklar arasinda  skleroderma,
sklereddema ve liken amiloidoz bulunmaktadir (1-4).
Olgumuz yaygin, infiltre ve sklerodermoid lezyonlariyla
tipik skleromiksédem goérunimdinde idi.
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Skleromiks6demde histopatolojik  olarak  mdsin
depolanmasi yani sira fibroblast proliferasyonu ve
fibrozis izlenir. Olgularin buyik ¢ogunlugunda genellikle
Ig G ve lambda bandi yiksekligi ile karakterize
monoklonal gammopati ve paraproteinemi
saptanmaktadir. Vakalarin %10’u multiple miyelomaya
ilerleyebilmektedir. Tiroid hastaligi ile iliskisi yoktur.
Sistemik  olarak  misin  depolanmasina  bagh
gastrointesinal, pulmoner, renal, kardiyak, ndrolojik
tutulum gorulebilmektedir Sistemik tutuluma bagl olarak
mortalite gelisebilmektedir. Bu sebeple bu hastalarda
mutlaka diger organ sistemlerinin tutulumu
arastiriimalidir (1-3). Bizim olgumuzda da deri lezyonlari
disinda monoklonal gammopati mevcuttu. Sistemik
taramalarinda ise patolojik bulgu saptanmadi.

Skleromiksddem tedavisi hekimi oldukga zorlayan bir
hastaliktir. Glnku tedavi ile ilgili literatur, olgu bildirileri
ve serileri ile simirhdir. Ayrica mevcut tedavi ajanlarina
direncli seyredebilmekte ve tedavi kesildikten sonra
niksler gorulebilmektedir. Tedavide ilk Onerilen,
alkilleyici bir ajan olan melfalandir. Ancak hematolojik ve
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septik yan etkileri nedeni ile hastalarin %30’unda tedavi
6limle sonuglanabilmektedir (1,2). Skleromikddem
tedavisine iligkin literattrde intraven6z immunglobilin ve
talidomid ile basarili sonuglar bildirilmektedir (5-9). Ancak
IVIG ve talidomid temini zor olabilen, ayrica steroidlere
gore maliyeti yiksek ajanlardir. Son yillarda bu olgulara
uygulanan otolog kok hiicre naklinin uzun sreli
remisyona katkisi da tartismalidir (10,11). Literatirde
sistemik kortikosterid kullanimiyla ilgili ise az sayida
bildiri mevcuttur. Steroid kullanilan vakalarda sonuglarin
iyi oldugu bildiriimekte, ancak relapslarin olabilecegine
dikkat c¢ekilmektedir (12-15). Yan etkileri ve tedavi
maliyeti de disunulerek hastamiza sistemik steroid
verilmistir. Tedaviyi iyi tolere eden hastanin iki ay iginde
lezyonlarinda tam silinme izlenmis, olguda relapslari
o6nlemek amaciyla tedavinin disik dozda idame
edilmesi uygun gortlmistir. Sonu¢ olarak, bu olgu
skleromiks6dem tedavisinde sistemik steroidlerin hizli ve
glvenilir etkinligine iyi bir 6érnek olusturmakta ve bu
konudaki sinirli literatire katki saglamaktadir.
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